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RESUMEN 
 
La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune multisistémica que afecta 
principalmente la piel, los pulmones, el tracto gastrointestinal, el corazón y los riñones. La 
enfermedad pulmonar, presente en casi el 100% de los casos, es el factor con mayor influencia en 
la mortalidad. El propósito de este estudio es realizar un análisis detallado de la enfermedad 
pulmonar por tomografía computarizada de alta resolución(TCAR)  en pacientes Colombianos con 
ES, para lo cual se realizó un estudio de prevalencia analítica en 44 pacientes con ES valorados en 
el Hospital Universitario Mayor Méderi en los últimos 7 años.  
 
Los resultados mostraron características demográficas y clínicas  similares a las previamente 
descritas. La prevalencia de enfermedad pulmonar intersticial fue alta, y los hallazgos de fibrosis 
pulmonar  como vidrio esmerilado y panal de abejas se asociaron con la presencia del 
autoanticuerpo antiSCL70. La medida del diámetro esofágico por TCAR fue mayor en los pacientes 
con disfagia, antiSCL 70 y linfopenia, los cuales son marcadores de mal pronóstico.  
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1 Introducción  
La esclerosis sistémica (SSc) es una enfermedad autoinmune sistémica multifactorial, caracterizada 
por el daño funcional y estructural a la microvasculatura, la producción de autoanticuerpos y el 
deposito excesivo de colágeno en múltiples órganos [1]. 
 
Los dos órganos más comúnmente afectadas en SSc son la piel y los pulmones [1]. El compromiso 
pulmonar en pacientes con SSc es heterogéneo, y se puede clasificar en dos grupos principales: 1) 
enfermedad pulmonar primaria, que incluye compromiso parenquimatosa y vascular, y 2) 
enfermedad pulmonar secundaria, que incluye la enfermedad de la vía aérea por 
broncoaspiración, neoplasia, infección, debilidad diafragmática, enfermedad pulmonar secundaria 
a la enfermedad cardíaca y la toxicidad por medicamentos. 
 
La prevalencia de la enfermedad pulmonar intersticial (EPI) en pacientes con esclerosis sistémica 
es alta, y varía dependiendo del método de diagnóstico. En una serie de autopsias, 100% de los 
casos SSc tenía EPI [2]. Por tomografía computarizada de alta resolución (TCAR), la EPI fue 
detectada hasta en el 90% de los casos [3], y por las pruebas de función pulmonar sólo 40-75% de 
los pacientes con esclerosis sistémica tiene pruebas anormales [4]. La prevalencia de hipertensión 
pulmonar arterial (HPA) también varía de acuerdo con el método de detección que se utilice. Por 
ecocardiografía transtorácica, es 13-35% [5] y por el cateterismo derecho, oscila entre el 12 y el 
16% [6]. En América Latina, la prevalencia de EPI varía de 11,1% en México [7] a 56,8% en Brasil 
[8], al igual que la prevalencia de HPA, que oscila entre el 7,1% en la República Checa a 23,3% en 
Brasil [8]. En Colombia hay 5 estudios sobre la prevalencia de EPI e HPA en pacientes con 
esclerosis sistémica. La prevalencia de la afectación pulmonar es heterogénea, varía del 13% [9–
11] al 54% [12] para EPI y del 17% [10] al 66,7% [11] para HPA. 
 
Los diferentes estudios muestran una tasa de mortalidad entre 1.05 y 7 veces mayor que la 
población general, y la mortalidad relacionada con la enfermedad es del 47.6%, siendo la principal 
causa de muerte el compromiso pulmonar, por lo que se requiere una adecuada caracterización 
de esta condición [13,14]. 
 
Dada la falta de conocimiento en la caracterización de la enfermedad pulmonar por SSc en 
Colombia y el impacto que tiene esta en la mortalidad de los pacientes con SSc, el objetivo de este 
estudio es describir los patrones y los hallazgos radiológicos de la enfermedad pulmonar y sus 
relaciones con las manifestaciones clínicas y autoanticuerpos en un grupo de 44 pacientes 
colombianos con SSc en el Centro de Investigación de Enfermedades Autoinmunes (CREA) en 
Bogotá, Colombia. 
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1  Tabla 1. Evaluación característica de la propuesta de investigación  
Priorización Puntaje Definición 
Magnitud 3 Demanda en atención médica e impacto. 
Pertinencia 2 Correlación con necesidades. Asentimiento político.   
Ausencia de duplicación 3 Ausencia de estudios similares en Colombia.  
Viabilidad 3 Centro de investigación con acceso a pacientes con 
dicha enfermedad. Disposición de recursos. 
Utilización de Resultados 3 Se cree que hay aproximadamente 4000 pacientes con 
SSc en Colombia.  
Urgencia 3 Podría utilizarse inmediatamente, para manejo de los 
pacientes según la presencia y caracterización de la 
enfermedad pulmonar  
Consideraciones éticas  3 No existen problemas éticos.  
TOTAL 20  
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2 PREGUNTA DE INVESTIGACION 
 Principal:  
¿Cuál es la relación entre las manifestaciones clínicas y el patrón radiológico de EPI en 
pacientes colombianos con SSc? 
 
 Secundarias:  
¿Cuáles son las características sociodemográficas y clínicas de los pacientes colombianos 
con esclerodermia? 
¿Cuáles son los hallazgos en la radiografía de tórax y la tomografía computarizada de alta 
resolución de los pacientes con esclerodermia? 
¿Cuál es la prevalencia de enfermedad pulmonar intersticial e hipertensión pulmonar en los 
pacientes colombianos con esclerodermia? 
¿Existe relación entre la extensión de la enfermedad pulmonar intersticial y las 
manifestaciones clínicas de los pacientes con esclerodermia? 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
12 
 
3 MARCO TEÓRICO  
  Generalidades 
La esclerosis sistémica es una enfermedad crónica de causa desconocida pero de base 
autoinmune, caracterizada por vasculopatía, producción de autoanticuerpos y deposito excesivo 
de colágeno en la piel y órganos internos [15][16][17]. 
 
La etiología es desconocida pero se sabe que hay participación de factores genéticos, ambientales 
y hormonales. Los factores de riesgo ambientales  identificados son: sílice (OR 3.74) [18] y 
solventes orgánicos en hombres (OR 2.96) y mujeres (OR 1.75) [19].  
 
En base a la sintomatología y al examen físico, se han establecido los siguientes fenotipos para la 
enfermedad: a) esclerosis sistémica cutánea limitada (lcSSc) (la porción distal cutáneo del cuello, 
los codos y las rodillas se ven afectados), b) la esclerosis sistémica cutánea difusa (dcSSc) (zonas 
cutáneas del cuello, los codos y las rodillas se ven afectados de manera proximal), c) la esclerosis 
sistémica sine escleroderma (manifestaciones vasculares y serológica cambios compatibles con 
esclerodermia cutánea difusa sin esclerosis cutánea) y d) poliautoimunidad (otra enfermedad 
autoinmune coexistente) [1,20]. 
 
 
 Enfermedad pulmonar por esclerodermia 
La enfermedad pulmonar por SSc se resume en la Tabla 2 [21,22] 
Tabla 2. Clasificación de enfermedad pulmonar en esclerodermia 
Primaria 
         Enfermedad parenquimatosa   
                  Neumonía intersticial no especifica 
                  Neumonía intersticial usual  
                  Neumonía de organización 
                  Combinación de fibrosis pulmonar y enfisema 
                  Daño alveolar difuso 
         Enfermedad vascular        
                  Hipertensión pulmonar arterial 
                  Enfermedad veno oclusiva pulmonar 
   Hemangiomatosis capilar 
                  Hemorragia alveolar difusa  
Secundaria 
         Enfermedad de la vía aérea por aspiración 
                  Bronquiolitis aspirativa 
    Neumonía aspirativa 
    Neumonía lipoidea 
                  2.14 Fibrosis bronquiolocéntrica 
         Neoplasia  
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         Infección 
         Debilidad diafragmática 
         Enfermedad pulmonar secundaria a enfermedad cardíaca 
         Toxicidad por medicamentos 
 
 
Los factores predictores estudiados de EPI en la SSc son los siguientes [21]: la edad en el momento 
del diagnóstico de SSc, la etnia afroamericana, hipotiroidismo, enfermedad cardíaca, elevado 
puntaje Rodnan (escala de cuantificación de las áreas cutáneas afectadas) , la capacidad vital 
forzada (CVF) inferior al 65% pred (HR = 3,18; p <0,001), y la capacidad de difusión de monóxido de 
carbono (DLCO) menor o igual a 55% pred (HR = 3,02; p <0,001). Otros factores de riesgo 
identificados se encuentran niveles elevados de creatinina y fosfocreatina quinasa [23,24], 
autoanticuerpos tales como anti-topoisomerasa (HR = 1,76; p = 0,002) [25] y los anticuerpos anti-
células endoteliales [26] y el dcSSc (P = 0,03 ) [21,27]. 
 
La presencia de hipertensión pulmonar (HP) se ha asociado con la edad avanzada en el momento 
del diagnóstico de SSc, el reflujo gastroesofágico (AOR 2,41, p = 0,005), disfagia (AOR: 2,7; p = 
0,001) [27], DLco menor de 55% pred (HR = 12,08, p <0,001) [10], los altos niveles de creatinina 
sérica, la presencia de auto-anticuerpos específicos (anti-ARN polimerasa III, ANTI-U3RNP (HR = 
3,17; p = 0,021) y anti-topoisomerasa I (HR = 0,39, p = 0,03)) [21] y la fibrosis pulmonar (AOR: 7,37, 
p <0,0001) [27]. 
 
 
 Epidemiología 
La prevalencia  de SSc se reporta desde 7 casos por millón de habitantes en Japón, hasta 489 casos 
por millón de habitantes en Italia, y la incidencia varia de 1 a 20 casos por millón de habitantes. En 
Colombia se desconoce el número de pacientes afectados con esta enfermedad [28–31]. La 
Asociación Colombiana de Esclerodermia cree que la cifra oscila alrededor de las 4.000 personas. 
 
La esclerodermia es más frecuente en el género femenino, con una relación mujer hombre de 3-
8:1[32] y un pico de incidencia entre los 45 y 64 años[28]. Parece haber una mayor frecuencia de 
la enfermedad en mujeres de raza negra [33]. 
 
La prevalencia de la enfermedad pulmonar intersticial (EPI) en pacientes con esclerosis sistémica 
varía dependiendo del método de diagnóstico. En una serie de autopsias, 100% de los casos con 
SSc presenta EPI 11–13. Por tomografía computarizada de alta resolución (TCAR), esta condición se 
observó hasta en el 90% de los casos [3,4,35], mientras que de acuerdo a las pruebas de función 
pulmonar ILD el 40-75% de los casos se presenta con esta condición [4]. La EPI se presenta con 
mayor frecuencia en el fenotipo cutáneo difuso que en el cutáneo limitado (42% vs. 22%, p 
<0,001) [10].La prevalencia de la hipertensión pulmonar arterial (HPA) también varía de acuerdo 
con el método de detección que se utiliza. Por ecocardiografía transtorácica, es del 13-35% % [5] y 
por el cateterismo derecho, oscila entre el 12 y el 16% [6]. En América Latina (AL), la prevalencia 
de EPI e HPA varía de 11,1% en México [7] a 56,8% en Brasil [8] para EPI y del 7,1% en la 
República Checa a 23,3% en Brasil [8]para PH.  
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En Colombia hay 5 estudios sobre la prevalencia de EPI e HPA en pacientes con esclerosis 
sistémica. La prevalencia reportada de la afectación pulmonar es heterogénea, y va desde el 13% 
[9–11] a 54% [12] para EPI y del 17% [10] al 66,7% para HPA [11]. 
 
 
 Fisiopatología: 
Las cuatro características de la fisiopatología de la enfermedad pulmonar en SSc son los siguientes: 
1) activación de las células autoinmunes (células T, células B, y macrófagos alveolares), 2) la 
hiperplasia de fibroblastos con una mayor capacidad para producir colágeno, 3) disminución de la 
degradación del colágeno y 4) auto-anticuerpos (Fig. 1). 
 
En las primeras etapas de la enfermedad, el tejido endotelial es el primero en ser afectado, con 
infiltración por células inflamatorias, fibrosis de la íntima, engrosamiento de las paredes y cambios 
en la ultraestructura capilar arteriolar, así como una disminución del número de capilares [19]. El 
infiltrado inflamatorio perivascular se compone principalmente de células T y fibroblastos. La 
interacción entre las células T con el endotelio vascular está mediada por moléculas de adhesión 
de la superficie de las células endoteliales, como molécula de adhesión celular vascular 1 (VCAM-
1), molécula de adhesión endotelio-leucocitos 1 (ELAM-1) y la molécula de adhesión intercelular 1 
(ICAM-1). Estas moléculas (así como sus correspondientes ligandos) se sobreexpresan en pacientes 
con SSc debido a la activación de las células T. Los altos niveles de I-CAM-1 en la sangre se han 
relacionado con mayor fibrosis pulmonar y manifestaciones más severas en pacientes con SSc [36]. 
 
Los linfocitos T activadas secretan citoquinas, incluyendo la interleucina 4 (IL-4) y la interleucina 10 
(IL-10), que estimulan la proliferación de los fibroblastos en el espacio perivascular e intersticio 
pulmonar, lo que lleva a un aumento de la producción de colágeno. Además, los linfocitos T de 
pacientes con SSc secretan un interferón gamma (IFN) alterado, con disminución de la capacidad 
para inhibir la proliferación celular de fibroblastos, lo que resulta en la perpetuación del estado 
pro-fibrótico [37,38] (Tabla 2). Los linfocitos son las células que predominan en las biopsias 
pulmonares y lavado broncoalveolar (BAL) (así como los miofibroblastos) de pacientes con EPI 
asociadas con SSc [36]. 
 
Los macrófagos alveolares de pacientes con esclerodermia producen más citocinas 
proinflamatorias (IL-10 y factor de necrosis tumoral alfa (TNF-α)) y profibróticas, tales como el 
factor de crecimiento similar a la insulina 1 (IGF I) y la proteína quimiotáctica de monocitos (MCP-
1), y son capaces de producir más especies reactivas de oxígeno (ROS) (detectado en BAL) que 
activan los fibroblastos y las células endoteliales [39] (Tabla 2). 
 
La proliferación de fibroblastos estimula la formación de procolágeno, etapa que precede la fase 
fibrótica de la [36]. Los fibroblastos de pacientes con SSc tienen características que les permiten 
aumentar su número, la producción de colágeno y prolongar su vida media: 1) alteracion en la 
expresión y respuesta a citoquinas que aumentan la proliferación y la producción de colágeno (IL-
1, IL-6, factor de crecimiento transformante beta (TGF-β), factor de crecimiento derivado de 
plaquetas y MCP-1) (Tabla 2), 2) sobreexpresión de alfa actina de músculo liso (a-SMA) (marcador 
de miofibroblastos) y la expresión disminuida de caveolina-1 (proteína reguladora de la 
producción de colágeno) que resultan en una sobreproducción de colágeno y 3) resistencia a la 
apoptosis mediada por Fas [36,40]. 
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En la matriz extracelular del parénquima pulmonar en pacientes con SSc, hay un desequilibrio 
entre las enzimas que degradan el colágeno (metaloproteinasas (MMPs)) y los inhibidores tisulares 
de las MMPs (TIMPs), resultando en la disminución de la degradación del colágeno. En el BAL de 
pacientes con SSc se ha encontrado niveles elevados de TIMP-1 [39]. 
 
La mayoría de los pacientes con SSc tienen auto anticuerpos positivos (> 90%). La presencia de 
autoanticuerpos específicos se ha relacionado con los subtipos y las manifestaciones clínicas de la 
enfermedad, por lo que se sugiere que tienen un papel en la fisiopatológia de la enfermedad. Los 
anticuerpos anti-centrómero, que se encuentran en el 20-30% de los pacientes con SSc, se han 
relacionado con el fenotipo cutáneo limitado, y se asocian con una menor incidencia de fibrosis e  
hipertensión pulmonar (12-15%) y con tasas de mortalidad bajas [36]. Los anticuerpos anti-Scl70, 
que se encuentran en 9-20% de los casos, se asocian con el fenotipo cutáneo difuso, mayor 
prevalencia de fibrosis pulmonar, aumento en la mortalidad y mayor gravedad de la enfermedad 
[36]. Los anticuerpos anti-ARN polimerasa tipo I y II se asocian con el fenotipo cutáneo difuso, 
mayor prevalencia de crisis renales y aumento de la mortalidad [36]. 
 
 
 Manifestaciones clínicas 
En los estadios iniciales de la enfermedad, el 3,3% de los pacientes tienen enfermedad 
pulmonar[3], los cuales generalmente son asintomáticos [37]. La disnea durante el ejercicio es el 
síntoma más común (78%) [22], que es seguido por la tos, la cual se ha correlacionado con una 
menor DLco y mayor extensión de la  fibrosis pulmonar [41,42]. 
 
El examen físico puede ser normal. En algunos casos, se encuentran estertores finos en los lóbulos 
inferiores. Con menor frecuencia, se pueden observar signos de insuficiencia cardíaca en los 
pacientes con cor pulmonale [9]. 
 
 Diagnóstico 
El estándar de oro para el diagnóstico de EPI asociada a SSc es la biopsia pulmonar. La TCAR tiene 
una sensibilidad de 90-100% para la detección de la enfermedad del parénquima en estos 
pacientes [22]. Schurawitzki y cols. [15], en un estudio de 23 pacientes, observó que la sensibilidad 
para la detección de EPI es mejor en la TCAR que en la radiografía (91% vs 31%). Este trabajo 
sugiere que la radiografía no es lo suficientemente sensible como para detectar cambios 
tempranos de ILD en SSc. 
 
Schettino y cols. [41] reportaron una buena correlación entre la TCAR normal y la histopatología 
normal. En el seguimiento a 5 años pacientes con TCAR normales, el 85% no se desarrolló EPI 
secundario a SSc [42]. 
 
Las pruebas de función pulmonar (PFT) en pacientes con SSc tienen una baja sensibilidad para 
detectar la EPI. La sensibilidad de una DLco <67% es baja (54%) a pesar de que tiene una alta 
especificidad (91%) [43]. La sensibilidad de una CVF <80% del predicho, para detectar una 
disminución de la DLCO <80% del predicho es del 70,8% y la especificidad es del 86,3% [44]. 
 
La tasa de disminución de la FVC, que está asociada con el grado de fibrosis en TCAR en pacientes 
no tratados, se considera que es el principal factor relacionado con la progresión de la EPI [45,46]. 
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En 30 pacientes evaluados por Steen y cols. [46], la CVF se redujo en un 32% por año en los 
primeros 2 años de la enfermedad; en 16 pacientes, la pérdida anual fue del 12% en los siguientes 
2-4 años después de la aparición de la enfermedad; y en 9 pacientes, la pérdida anual fue del 3% 
durante los siguientes 4- 6 años de la enfermedad. Además, el índice basal de fibrosis por TCAR es 
un predictor del descenso en el futuro de la CVF% [47]. 
 
La medición de la presión arterial de oxígeno durante el test de caminata de 6 minutos es un 
estudio simple y reproducible para cuantificar la gravedad de a hipertensión pulmonar. Esta 
prueba es útil para la monitorización de la respuesta terapéutica en pacientes con SSc e 
hipertensión pulmonar [48]. 
 
 Hallazgos radiológicos 
3.7.1 Enfermedad del parénquima 
Las alteraciones en la TCAR asociado con la enfermedad del parénquima pulmonar en pacientes 
con esclerodermia incluyen: vidrio esmerilado, opacidades intralobulillares, engrosamiento de los 
septos interlobulillares, distorsión de la arquitectura pulmonar, panal de abejas y bronquiectasias 
por tracción. Patiwetwitoon y cols.  [49] encontraron vidrio esmerilado (84,5%) y panal de abejas 
(49,3%) para ser los cambios más frecuentes en la TCAR en ILD asociada a la esclerosis sistémica. 
 
La presencia de alteraciones específicas en TCAR, su profusión y distribución configuran diferentes 
patrones de respuesta pulmonares que permiten una más fácil comprensión de la enfermedad del 
parénquima pulmonar en la mayoría de pacientes con esclerodermia (Tabla 4). 
 
3.7.1.1 Neumonía intersticial No Específica (NINE) asociada a esclerodermia 
Este es un patrón radiológico e histológico más frecuente en los pacientes con afectación 
pulmonar asociada a enfermedades autoinmunes (AD), incluyendo la esclerodermia, dermato-
polimiositis, y el síndrome de Sjögren. En la serie de Bouros et al. [50], los pacientes con EPI 
asociada con esclerosis sistémica mostraron una prevalencia de la NINE del 77,5%, con predominio 
de la variante fibrótica (76%). 
 
Los hallazgos histológicos se caracterizan por la inflamación homogénea del intersticio pulmonar 
con grados variables de fibrosis. De acuerdo con el grado de fibrosis, se consideran dos variantes: 
1) celular, con predominio del componente inflamatorio celular sin fibrosis significativa, y 2) 
fibrótico, en el que la fibrosis predomina con poca o ninguna inflamación [51] (Figs. 2 y 3). 
 
Los hallazgos radiológicos más frecuentes en todas las series [52–54] son el patrón reticular 
periférico con predominio basal, vidrio esmerilado y opacidades intersticiales intralobulillares. 
 
La presencia de vidrio esmerilado como único hallazgo ha sugerido ser un signo de componente 
inflamatorio. Sin embargo, los estudios histopatológicos indican que el vidrio esmerilado puede 
configurar cambios irreversibles de fibrosis [41,55]. La presencia de opacidades reticulares, 
bronquiectasias de tracción y pérdida de volumen de los lóbulos inferiores son hallazgos casi 
invariablemente asociada con fibrosis (Figs 2 y 3). 
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Estudios destinados a la comparación de los hallazgos histológicos de NINE idiopática vs NINE 
asociada a esclerodermia, los cuales han dado mostrado resultados contradictorios. En el estudio 
de Parra et al. [56], los autores encontraron una mayor densidad de las fibras de colágeno (14 vs 
8,84, p = 0,002) y una menor densidad de las fibras elásticas (10,06 vs 7,41, p = 0,07) en los 
pacientes con NINE asociada a esclerodermia. Por otro lado, Carvalho et al. [57], encontró 
aumento de la densidad de las fibras de colágeno (29,9 vs 14,46, p = 0,001) y una mayor cantidad 
de fibras elásticas (12,72 vs 7,26, p = 0,001) en estos pacientes. Ambos estudios concluyen que la 
NINE asociada a esclerodermia tiene una mayor densidad de las fibras elásticas. Aunque los 
resultados de la densidad de las fibras de colágeno son contradictorios, y la significación 
estadística es mayor en el segundo estudio. 
 
3.7.1.2 Neumonía intersticial usual (NIU) asociada a esclerodermia 
Este es el segundo patrón más común de EPI en pacientes con esclerodermia, con una prevalencia 
de 7,5% en los estudios histopatológicos [50]. También se observa en otras enfermedades 
autoinmunes, como la artritis reumatoide (AR). 
 
Los hallazgos histológicos clásicos son distorsión de la arquitectura pulmonar, colapso alveolar, 
focos fibroblásticos, panal de abejas y severa fibrosis mural [56]. Los hallazgos radiológicos son 
engrosamiento del intersticio subpleural e intralobulillar y panal de abejas en los lóbulos inferiores 
(Fig. 4). 
 
Parra et al. [56] compararon los hallazgos histológicos en pacientes con NIU idiopática vs NIU 
asociada a esclerodermia. La densidad de las fibras de colágeno fue significativamente mayor 
(20,54 vs 14,77, p <0,001), mientras que la densidad de las fibras elásticas fue menor (5,73 vs 9,57, 
p = 0,009) en pacientes con NIU idiopática [56]. 
 
3.7.1.3 Neumonía de organización (NO) asociada a esclerodermia 
Esta es una manifestación rara de la enfermedad pulmonar en la esclerodermia. En el estudio de 
Bouros et al. [50] se informó sólo un paciente (1%) que tienen este patrón. La NO representa un 
patrón histopatológico no específico de respuesta pulmonar a diversos tipos de injuria, que se la 
cual sevcaracteriza por la presencia de tejido de granulación en el espacio aéreo distal. Este 
proceso ocurre principalmente en los alvéolos, y puede extenderse a la luz de los conductos 
alveolares y bronquios [58,59]. 
 
Se han descrito múltiples patrones radiológicos de la NO, entre ellas las siguientes: a) patrón 
clásico: parches de consolidación, asociadas a distorsión de la arquitectura pulmonar, que es 
relativamente simétrica y basal; b) lesión focal: nódulo o masa; c) patrón nodular múltiple; d) 
patrón broncocéntrico; y e) patrón lineal. Otros hallazgos que se describen son el signo de la 
"halo" y "halo reverso" [58]. 
 
En el contexto de esclerodermia, sólo hay reportes de caso en la literatura [58–60]. A diferencia de 
los patrones de la NIU y NINE en el que los cambios radiológicos pueden ser diagnósticos y para el 
que la biopsia pulmonar se realiza con pocas excepciones, la confirmación del diagnóstico de NO 
requiere una confirmación histológica en todos los casos y el pronóstico es favorable, con 
resolución clínica y radiológica.  
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3.7.1.4 Daño alveolar difuso (DAD) asociada a esclerodermia. 
Este patrón representa una respuesta de lesión pulmonar aguda no específica, que puede ser 
observada en una amplia gama de circunstancias clínicas; en pacientes con SSc, se ha mencionado 
como una manifestación rara [61]. Histopatológicamente, se han descrito tres etapas en DAD, que 
pueden solaparse. En la primera etapa (exudativa), hay edema intersticial con altos niveles de 
proteína, que llenan rápidamente el espacio alveolar y se asocia con hemorragia alveolar y la de 
membranas hialinas. El segundo (proliferativa) se manifiesta como organización del exudado de 
fibrina y engrosamiento de los septos alveolares. La tercera etapa (fibrótico) se caracteriza por 
diversos grados de curación y la formación de quistes intrapulmonares subpleurales [62]. 
 
Las manifestaciones radiológicas de DAD son inespecíficos. Sin embargo, se pueden observar 
vidrio esmerilado y consolidación difusa y progresiva. En las etapas tardías, se pueden encontrar 
opacidades intralobulillares, bronquiectasias de tracción y panal de abejas en zonas no 
dependientes del pulmón.  
 
3.7.1.5 Combinación de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE) asociada a esclerodermia. 
Es una asociación  de enfisema y fibrosis pulmonar en un paciente con disnea, disminución DLco y 
antecedentes de tabaquismo. Cottin y cols. [63], fue el primero en describir este patrón en 
pacientes con enfermedades autoinmunes, encontrando una prevalencia de 7% en estos 
pacientes. La artritis reumatoide fue la condición más comúnmente asociada a CFPE, con una 
incidencia del 12-20%, seguido de esclerodermia, que tiene una incidencia de 5.10% [63]. Desai et 
al. [64] describió enfisema concomitante con fibrosis pulmonar en el 8,4% de su serie de pacientes 
con EPI relacionada con esclerodermia (Fig. 5). 
 
En el estudio de Cottin et al. [63], los pacientes con CFPE y enfermedad autoinmune eran 
significativamente más jóvenes y eran con más frecuencia mujeres que un grupo control de 
pacientes con CFPE idiopática. Los patrones más frecuentes de la fibrosis pulmonar fueron NIU 
(47%) y el patrón de enfisema más frecuente fue paraseptal (62%). 
 
3.7.2 Enfermedad pulmonar vascular en la esclerodermia 
La enfermedad cardiovascular en pacientes con esclerosis sistémica es un importante predictor de 
la mortalidad, y que puede comprometer el miocardio, el sistema de conducción, de la pared 
vascular, el pericardio y de los vasos pulmonares, causando hipertensión pulmonar (HP) [65]. 
 
Después de la enfermedad pulmonar intersticial, la HP es el segundo factor más frecuentemente 
asociada a mortalidad en pacientes con esclerodermia [67]. 
 
3.7.2.1 Hipertensión pulmonar arterial (PH) 
La enfermedad autoinmune que más se asocia a HP es la ES. La prevalencia de pH arterial varía de 
acuerdo con el método de detección que se utiliza. Por ecocardiografía transtorácica, es 13-35% 
[68] y por el cateterismo derecho, que oscila entre el 12 y el 16% [69]. 
Hay dos subfenotipos diferentes en SSc basado en la asociación entre la EPI y la HP. En el primero, 
hay HP y EPI conconmitantes (HP-EPI), y en el segundo, sólo está presente la HP. EL fenotipo HP-
EPI es el más común (79,4%) [39,70]. Zompatori et al. [70] estudiaron la relación entre la HP y EPI 
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en 43 pacientes con ES. Sus hallazgos confirmaron el papel diagnóstico de la TCAR en la evaluación 
de la magnitud del daño pulmonar en esclerodermia. Además, la esofagopatía, evaluada por TCAR, 
se correlacionó tanto con DLCO y con la presión arterial pulmonar media [70]. 
 
Los hallazgos radiográficos de PH en TCAR incluyen los siguientes: 1) Diámetro principal arteria 
pulmonar> 2,9 cm, 2) la relación entre el diámetro de la arteria pulmonar principal y la aorta> 1 y 
3) la relación entre el diámetro de las arterias pulmonares segmentarias y el diámetro del 
bronquio en el mismo nivel > 1,25. En la serie de Zompatori et al. [70], el hallazgo más común fue 
el aumento en el diámetro de la arteria pulmonar > 29 mm (95,3%), seguida de la relación entre la 
arteria pulmonar segmentaria y el bronquio > 1,25 (72,1%) y una relación entre la arteria 
pulmonar y la aorta> 1 (48,8%) (Fig. 6). El aumento en el diámetro de la arteria pulmonar principal 
(> 30 mm) predice HP en pacientes con esclerodermia, principalmente cuando hay fibrosis 
pulmonar de leve a moderada [71]. Los cambios histopatológicos de HP en pacientes con esclerosis 
sistémica se asocian con hiperplasia de la íntima de las paredes arteriales y ausencia de lesiones 
plexiformes [72,73]. 
 
3.7.2.2 Enfermedad veno-oclusiva pulmonar (EPVO) y hemangiomatosis capilar (HC) 
Estas entidades se manifiestan radiológicamente como una HP desproporcionada en relación con 
la EPI o en ausencia de EPI. Sin embargo, difieren histológicamente, y su tratamiento y el 
pronóstico son también diferentes. La EPVO y HC tienen un pronóstico peor que la HP, y el uso de 
agentes terapéuticos para estas entidades pueden provocar edema pulmonar en 
aproximadamente la mitad de los pacientes [74]. 
 
No hay estudios de evaluación de la relación entre EPVO o HC y esclerodermia. Esta asociación 
sólo se ha descrito en reportes de caso [72,73,75,76]. La EPVO puede sospecharse en pacientes 
con HP en el cateterismo cardíaco con la presión de cuña normal, y la función ventricular izquierda 
normal, junto con los estudios radiológicos en los que el hallazgo predominante es el 
engrosamiento de los septos interlobulillares, independientemente de la presencia de opacidades 
en vidrio deslustrado. El diagnóstico es histopatológico, y los hallazgos incluyen marcado 
engrosamiento de la íntima en las pequeñas ramas de las venas pulmonares sin alteración de las 
arteriolas pulmonares [72]. 
 
La hemangiomatosis capilar es una causa rara de PH. En la esclerodermia es causada por una 
proliferación anormal de los capilares que infiltran el intersticio, estructuras vasculares y 
bronquiales del pulmón [73]. Al igual que en la EPVO, el diagnóstico es histológico. EN los estudios 
radiológicos encontramos opacidades en vidrio esmerilado centrilobulillares y engrosamiento de 
los septos interlobulillares, junto con derrame pericárdico y pleural [73]. 
 
3.7.2.3 Hemorragia alveolar difusa y esclerodermia  
Al igual que las entidades anteriores, la hemorragia alveolar difusa es una complicación rara de la 
esclerodermia. Esta condición se asocia más con otras enfermedades autoinmunes, como el lupus 
eritematoso sistémico y vasculitis sistémica. Esta condición se debe sospechar en pacientes con la 
tríada clásica de la anemia, hemoptisis y opacidades alveolares. La mortalidad es alta y en los casos 
reportados, el momento del diagnóstico y el inicio del tratamiento han sido relevantes para el 
pronóstico [77] (Fig. 7). 
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3.7.3 Enfermedad de la vía aérea debido a aspiración 
 
En los pacientes con esclerodermia es frecuente la afectación gastrointestinal, que aumenta el 
riesgo de broncoaspiración [14]. 
 
3.7.3.1 Bronquiolitis aspirativa, neumonía aspirativa y neumonía lipoidea 
La fibrosis de las paredes del esófago determina un cambio en la motilidad e insuficiencia del 
esfínter esofágico inferior, que conduce a la aspiración del contenidos gástrico o elementos 
exógenos, favoreciendo la enfermedad de la vía aérea, que a menudo se asocia con cambios en el 
parénquima pulmonar [78]. La bronquiolitis aspirativa es una reacción inflamatoria crónica en los 
bronquiolos debido a la aspiración repetida de material exógeno. Histológicamente, se caracteriza 
por una infiltración peribronquial de histiocitos y células espumosas [78] (Fig. 8). 
 
Los hallazgos radiológicos incluyen micronódulos centrilobulillares y patrón de árbol en gemación 
(dilatación bronquial, llenos de moco, pus o líquido, que se asemeja a un árbol gemante). La 
distribución de estos hallazgos varía dependiendo de la cronicidad de la aspiración, y puede estar 
limitada a áreas específicas del pulmón (más frecuentemente en los segmentos posteriores de los 
lóbulos superiores y segmentos superiores de los lóbulos inferiores) o ser difusa (Fig. 8). 
 
Si el volumen del contenido de aspirado es alta, puede conducir a neumonía aspirativa y se 
presentan como una consolidación, que generalmente tiene una distribución peribronquial, que se 
ve con más frecuencia en los lóbulos inferiores. 
 
La neumonía lipoidea es una neumonitis resultante de la aspiración de lípidos. Se informó en un 
caso de esclerodermia limitada, que bebía crónicamente aceite mineral y se manifestó con un 
cuadro de tos y fiebre. El hallazgo radiológico fue la consolidación en el lóbulo superior izquierdo 
con áreas de baja atenuación, que es similar a la densidad de la grasa y de vidrio esmerilado en la 
parte superior derecha y la izquierda lóbulos inferiores [79]. En estos casos, la tinción de Sudán en 
el LBA puede ayudar en el diagnóstico mediante la confirmación de la presencia de lípidos. 
 
3.7.3.2 Fibrosis bronquiolocéntrica  
La asociación inequívoca de compromiso pulmonar y el reflujo gastroesofágico en la esclerodermia 
indica una posible relación de causa-efecto. La fibrosis bronquiolocéntrica, también conocida 
como fibrosis centrilobulillar, fue descrita como un patrón de neumonía intersticial idiopática por 
Yousem et al. [80] y De Carvalho et al. [81], y está representado esencialmente por el patrón 
patológico de la bronquiolitis obliterante constrictiva fibrótica. La condición clínica 
correspondiente (bronquiolitis obliterante) se caracteriza por disnea, obstrucción del flujo aéreo 
en las pruebas de función pulmonar y atrapamiento de aire con un patrón en mosaico 
característicos en la TCAR en espiración [82]. 
 
En una serie de 28 de pacientes con esclerodermia y enfermedad pulmonar, Souza et al. [83]  
informó fibrosis centrilobulillar en el 21% de las biopsias, con una asociación entre neumonía 
intersticial no específica en el 84% de los casos. El hallazgo clínico constante en todos los casos de 
fibrosis centrilobulillar fue disnea, alteraciones esofágicas e insuficiencia pulmonar moderada. Los 
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parámetros de función pulmonar en pacientes con esta patología se mantuvieron estables 
después de 1 año de tratamiento antirreflujo intensivo [83]. 
 
 
  Pronóstico y mortalidad 
 
La presencia de enfermedad pulmonar parenquimatosa (HR = 2,9, p = 0,023), la hipertensión 
pulmonar (HR = 4,78, p = 0,002) y la enfermedad renal (HR = 2,78, p = 0,016) aumenta la 
mortalidad de los pacientes con esclerodermia [67]. El 60% de la mortalidad de los pacientes con 
esclerodermia se atribuye a la presencia de EPI o HP [67]. La mortalidad de los pacientes con HP y 
EPI es mayor que la de los pacientes con HP sin EPI (75%, 56% y 50% en 1, 2 y 3 años, 
respectivamente, p = 0,3) [69]. 
 
Los pacientes con esclerodermia y EPI tienen una tasa de supervivencia del 82-90% a los 5 años y 
29 a 69% a los 10 años. Las tasas de supervivencia de los pacientes con esclerodermia y PH son 
81%, 63% y 56% a 1, 2 y 3 años, respectivamente [50]. 
 
Los factores de riesgo para el desarrollo de la enfermedad pulmonar restrictiva grave (FVC <50%) 
incluyen: la etnia afroamericana, género masculino, grado de anormalidad en los exámenes de 
función pulmonar en el diagnóstico y su progresión (10% de disminución de la  CVF y / o 15% de 
disiminución del DLCO) [46,86]. 
 
La extensión de las alteraciones parenquimatosas en TCAR se ha relacionado con el pronóstico y la 
mortalidad de los pacientes con esclerodermia. Patiwetwitoon y cols. [49] encontraron una 
relación entre la extensión del panal de abejas y un mayor índice de disnea en el curso de la 
enfermedad (r = 0,32, p <0,001). Khanna [47] y Goh [45] mostraron que los grados moderados y 
severos de la fibrosis pulmonar en la TCAR (extensión mayor que del 20%) se correlacionaron con 
una menor supervivencia. 
 
A diferencia de los resultados reportados para un grupo de neumonías intersticiales idiopáticas, 
donde hay una diferencia significativa en la incidencia, el tratamiento y el pronóstico en pacientes 
con NINE vs. NIU, no se ha encontrado ninguna diferencia estadísticamente significativa en la 
mortalidad de pacientes con esclerodermia y NINE o NIU; las tasas de supervivencia a 5 años 
fueron de 82% y 90%, respectivamente [50]. 
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4 PROPÓSITO Y OBJETIVOS: 
 
 Objetivo  general: 
 Determinar la relación existente entre la presentación radiológica de la enfermedad 
pulmonar y las características clínicas y pronóstico de esta cohorte seguida durante 7 
años en el Centro de Estudio de Enfermedades Autoinmunes (CREA), en Bogotá, 
Colombia. 
 
 Objetivos específicos: 
 
• Describir las variables sociodemográficas y manifestaciones clínicas de los pacientes. 
• Describir los patrones radiológicos de la enfermedad pulmonar en una cohorte 
colombiana de pacientes con esclerodermia. 
• Calcular la prevalencia de enfermedad pulmonar intersticial e hipertensión pulmonar en la 
población analizada. 
• Determinar si existe una relación entre los hallazgos radiológicos de la enfermeddad 
pulmonar y las manifestaciones clínicas en esclerodermia. 
• Determinar si hay relación entre la extensión de los hallazgos radiológicos y las 
manifestaciones clínicas de los pacientes con esclerodermia 
• Determinar si los hallazgos radiológicos y su extensión se relacionan con la mortalidad en 
esclerodermia. 
• Comparar nuestros resultados con los descritos previamente en la literatura.  
 
 Propósito: 
Aportar al conocimiento acerca de la caracterización de la enfermedad pulmonar en pacientes 
colombianos con esclerodermia. 
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5 Metodología 
 
 Diseño de estudio 
Estudio de prevalencia analítica de una serie de 44 pacientes con esclerodermia seguidos desde 
Octubre del 2007 hasta Junio del 2014 
 
 
 Población 
Pacientes colombianos que asistieron a consulta externa de reumatología (CREA-CAYRE) o que 
fueron valorados intrahospitalariamente (MEDERI) 
 
 Diseño muestral: por conveniencia 
 
  Criterios de inclusión y exclusión 
 
5.4.1 Criterios de inclusion 
• Cumplimiento de los criterios de clasificación de 2013 del American College of 
Rheumatology (ACR)/EULAR [20]. 
• Naturales y residentes de Colombia.  
• Pacientes con SSc que se encuentren contenidos en la base de datos del CREA y Hospital 
Universitario Mayor 
• Mayores de 18 años 
• Disponibilidad de imágenes de tomografía de tórax realizadas en el tomografo del Hospital 
Universitario Mayor 
 
5.4.2  Criterios de exclusion  
• Registro de pacientes sin consentimiento informado 
• Registro de pacientes con datos faltantes 
 
  Recolección de datos 
Los datos se obtuvieron de la base de datos médicos del paciente, se incluyó información por un 
período de 7 años. La información sociodemográfica, junto con las características clínicas y de 
laboratorio se obtuvo de cada paciente mediante entrevista, examen físico y revisión de historial 
médico, en el momento de su entrada a la cohorte. La información de los hallazgos radiológicos 
del tórax se obtuvieron analizando las imágenes disponibles en el PACS del Hospital Universitario 
Mayor por parte de dos radiologos con amplia experiencia en radiología torácica.  
 
Cada año, la información vital y el estado actual se han actualizado de forma retrospectiva a través 
de un cuestionario telefónico y / o una cita para una entrevista personal.  
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En pacientes en los que el contacto por teléfono no era posible, el estado de la supervivencia se 
verificó a través de la página web de la solidaridad y el Fondo de Garantía (FOSYGA) la base de 
datos oficial del gobierno estado de supervivencia desde el ministerio de salud y protección social 
de la República de Colombia. Los datos se registraron y se introdujeron en una base de datos 
electrónica. 
 
 
 Instrumentos: 
5.6.1 Base de datos:   
Realizamos una base de datos en Excel con 110 variables 
– 96 nominales 
– 10 de razón, discretas 
– 3 de razón, continuas 
– 1 de intervalo, discreta 
 
5.6.2 Cuestionario y consentimiento informado: 
Todos los pacientes incluidos deben firmar de manera voluntaria el consentimiento informado 
(Anexo 1). 
Al firmar el consentimiento informado, el paciente autoriza a los investigadores a usar: 
Datos sociodemográficos 
Datos consignados en la historia clínica del paciente 
Paraclínicos  y Fotos 
  
5.7 Recolección de la información: 
El estudio se realizó en el Hospital Universitario Mayor y en el Centro de Estudio de Enfermedades 
Autoinmunes, desde donde los pacientes eran contactados vía telefónica y en caso de tener 
disponibilidad eran citados y valorados en estos dos centros, realizándoles estudios radiológicos 
(tomografía computarizadas) previa firma de consentimiento informado, en caso de no tener 
disponibilidad de este estudio en la historia clínica. El estudio se realizó entre Enero del 2014 y 
Agosto del 2014, fechas en las que se recolectó la información a partir de la base de datos  
(recolección retrospectiva) y de manera prospectiva contactando nuevamente a los pacientes y 
valorándolos en persona. 
 
 Listado de variables 
4 Tabla 4. Manual de variables 
 
VARIABLE TIPO VARIABLE CATEGORIZACION DEFINICION 
25 
 
Identificación Cuantitativo Numérica 
continua 
Numero Número de identificación  
Edad   Cuantitativo Numérica 
continua 
Numero Promedio/mediana de la edad de los paciente 
involucrados en el estudio 
Genero Cuantitativo Numérica 
continua 
Numero Cantidad de mujeres incluidas en el estudio/ el n 
total 
Edad al diagnostico Cuantitativa Numérica 
continua 
Numero Edad al momento del diagnóstico de LES en años 
Duración de la enfermedad Cuantitativa Numérica 
continua 
Numero Número de años de duración de la enfermedad 
Nivel educativo Cualitativo Nominal 1- ninguno, 2- 
primaria, 3- 
secundaria, 4- 
universitario 
nivel educativo alcanzado al ingreso del estudio 
Estado civil Cualitativo Nominal 1: soltero, 2: casado, 3: 
unión libre, 4: Viudo, 
5: divorciado 
estado civil de los pacientes incluidos 
Estrato socioeconómico Cualitativo Nominal 1: contributivo, 2: 
especial, 3: subsidiado, 
4: no sabe 
estrato socioeconómico definido por clasificación 
por servicios públicos  
régimen de salud Cualitativo Nominal 1- contributivo, 2- 
subsidiado, 3- otros 
sistema de régimen de salud al que pertenece 
medicina prepagada Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No cotización para medicina prepagada 
Hipertensión arterial Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnostico confirmado de HTA según guías JNC 8 
James PA, et al JAMA. 2014; 311(5):507-20.  
Infarto agudo de miocardio Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnostico confirmado de IAM según Thygesen K, 
et al. J Am Coll Cardiol. 2012; 60(16):1581-98. 
Enfermedad cerebro vascular  Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnostico confirmado de ECV según guías AHA 
Jauch EC, et al. Stroke. 2013; 44(3):870-947. 
Dislipidemia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnostico confirmado de dislipidemia según 
guías Expert Panel on Detection, Evaluation, and 
Treatment of High Blood Cholesterol in Adults. 
JAMA 2001; 285:2486. 
Enfermedad arterial 
periférica 
Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnostico confirmado de EAP según guías 
ACCP/AHA Rooke TW, et al. J Am Coll Cardiol. 
2013; 61(14):1555-70. Diabetes mellitus tipo 2 Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnostico confirmado de DM tipo 2segun guías  
ADA American Diabetes Association. Diabetes 
Care. 2014; 37 Suppl 1:S81-90. Neoplasia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Presencia de algún tipo de neoplasia con 
diagnostico confirmado 
Trombosis Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Presencia de algún antecedente trombótico TVP 
TVS TEP 
ECV Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Presencia de enfermedad cardiovascular IAM ACV 
ICC 
Osteoporosis Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Disminución de densidad mineral ósea con Z-score 
en valor de osteoporosis y uso de medicamentos 
bifosfonatos Fibromialgia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnóstico clínico de fibromialgia con 
compromiso de 10/19 áreas 
Depresión Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Diagnóstico clínico por psiquiatría o psicología o 
uso de manejo farmacológico 
Engrosamiento de la piel de 
los dedos, que se extienda 
mínimo hasta región 
metacarpofalangica 
Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Engrosamiento o endurecimiento  de la piel  que 
no es debida a cicatrización por injuria o trauma 
Criterio diagnóstico. 
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Engrosamiento de la piel de 
los dedos 
Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Esclerodactilia:  Engrosamiento de la piel de los 
dedos, distal a las articulaciones 
metacarpofalangicas pero proximal a las 
interfalangicas proximales 
*Adiciona 4 puntos en el Conteo de Criterios. 
-Puffy fingers:  Dedos edematizados: aumento de 
tejidos blandos que se extiende más allá de la 
capsula articular. 
Lesiones en la punta de los 
dedos 
Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No 1. -Ulceras en la punta de los dedos: 
distales o en la articulación interfalangica 
proximal, que no son debidas a trauma. 
2. -“Pitting scars”: áreas deprimidas en las 
puntas de los dedos, son resultado de isquemia. 
 Telangiectasia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Lesiones maculares que corresponden a vasos 
superficiales dilatados, redondas y bien 
demarcadas, se encuentra en manos, labios y 
adentro de la cavidad oral. 
Capilaroscopia anormal Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Capilares dilatados, destrucción capilar con 
formación de espacios avasculares y 
microhemorragias. 
Las ramificaciones y la pérdida de la polaridad 
capilar son características de la enfermedad 
avanzada 
Hipertensión pulmonar y/o 
enfermedad intersticial 
pulmonar 
Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No -Hipertension pulmonar: Diagnosticada por 
teterismo cardiaco derecho, o ecocardiografía 
que evidencie velocidad de regurgitación 
tricuspidea > o= a 3.4m/s (insuficiencia 
tricuspidea) y presión sistólica de la arteria 
pulmonar > o =50 mmHg, 
*Adiciona 2 puntos en el Conteo de Criterios. 
-Enfermedad intersticial pulmonar: Fibrosis 
pulmonar visualizada en TAC de alta resolución o 
Rx de tórax, no ocasionada por otra causa como 
falla cardiaca congestiva 
Fenomeno de Raynaud Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No 1. Cambios de coloración en dedos de 
manos, pies, nariz orejas, y/o pezones,  
desencadenado por exposición a frio o estrés 
emocional. Debe tener al menos 2 fases de 
cambios de color (usualmente una de las fases es 
palidez y la otra cianosis). 
 
Autoanticuerpos 
relacionados con 
esclerodermia 
Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Anticuerpo anticentrómero positivo (>20 por 
técnica de Elisa) o patrón centromerico en los 
ANAS 
2. - Anticuerpo anti- topoisomerasa I 
(anti-Scl-70) positivo - o anti-RNA polymerase III 
positivo. (Positivo según laboratorio) 
 Puntaje total en criterios Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Sumatoria de los 8 criterios anteriores 
Calcinosis cutis Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Depósito de calcio en tejido subcutáneo. 
3. Pápulas, nódulos o placas, blancas o 
amarillas, Contienen en su interior secreción 
cremosa de color blanco. 
 Morfea Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Esclerosis cutánea localizada, única o múltiple, 
consiste en  macula eritematosa bien delimitada 
que según progresa se va constituyendo en una 
placa de centro blanquecino, borde violáceo, 
superficie lisa, y con pérdida de anexos en su 
interior.   
Microstomia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Limitación en la apertura oral (<4cm), Resultado 
de depósitos de colágeno excesivo 
Hipopigmentacion Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Disminución en la producción de melanina, por lo 
que se observa zonas de piel más claras 
Hiperpigmentacion Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Aumento en la producción de melanina por lo que 
se observa zonas de piel más oscuras 
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Alopecia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Pérdida de pelo localizada o difusa. 
Se evalúa por medio del Pull test, que se realiza 
tomando aproximadamente 60 pelos entre el 
pulgar y el índice, es negativo si son menos de 6 y 
positivo si son más de 6 pelos o más del 10% de los 
pelos tomados 
Distrofia ungueal Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Hiperqueratosis, onicolisis, cambios en el color de 
las uñas 
Reflujo Gastroesofágico Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Condición que se desarrolla cuando hay reflujo del 
contenido estomacal que genera síntomas y/o 
complicaciones 
Disfagia Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Dificultad para la deglución de líquidos y/o solidos 
Tos Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No La presencia de tos, productiva o no,  ocasional o 
persistente 
Disnea Cualitativo Nominal 1- Si, 2- No Sensación de dificultad para respirar 
 
 
 Diagrama de variables 
         
                                
    
 
 
 Calidad del dato, control de sesgos y errores 
5.10.1 Calificación de la calidad de la información 
La información se registró en bases de datos, siguiendo normas de codificación que permitirán 
registrar las variables en categorías definidas que faciliten el análisis de los datos, siempre 
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manteniendo la confidencialidad. La información registrada será verificada por dos investigadores 
para evitar sesgos.  
 
5.10.2 Sesgos: 
• Sesgos de Memoria:  
– Interrogatorio de los pacientes fue guiado.  
– Control: Revisión de historias clínicas 
• Sesgos de selección: 
– No fue probabilístico: Por conveniencia. 
• Sesgos de confusión: 
– Tiempo de duración de la enfermedad 
– Edad 
– Control: Verificación de la información con familiares, historias clínicas y 
paraclínicos de los pacientes.  
 
 
5.10.3 Calificación de la calidad de la información 
La información se registró en bases de datos, siguiendo normas de codificación que permitirán 
registrar las variables en categorías definidas que faciliten el análisis de los datos, siempre 
manteniendo la confidencialidad. La información registrada será verificada por dos investigadores 
para evitar sesgos 
 
Codificación 
• 1: si 
• 2: no 
• ND: dato perdido 
 
 
 Plan de análisis  
5.11.1 Univariado 
Para 44 pacientes.  
Las variables categóricas se analizaron mediante frecuencias.  
La prueba para Kolmogorov-Smirnov se realizó para evaluar la normalidad de las variables 
cuantitativas continuas.  
Los datos paramétricos se expresaron con la media y la desviación estándar (DS), y los datos no 
paramétricos, se describieron como  mediana y rango intercuartil (RIC). 
 
5.11.2 Bivariado 
Se realizó para buscar una asociación entre las características clínicas y sociodemográficas con la 
clasificación de la enfermedad, manifestaciones pulmonares y  mortalidad. Para identificar 
asociaciones estadísticamente significativas entre las variables categoricas se calcularon ORs con 
intervalos de confianza del 95%, los valores p fueron calculados a través de la prueba de Chi 
cuadrado o el test exacto de Fisher cuando las muestras eran pequeñas. Para evaluar asociaciones 
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estadísticas entre variables categóricas y continuas se realizo la prueba de Mann-Whitney para 
identificar diferencias entre las medianas, considerando una p significativa ≤ 0,05. 
 
Los datos fueron analizados a través del programa SPSS (SPSS, v.21, Chicago, IL) y Microsoft Office 
2010. Licencia Universidad del rosario.   
 
 
 Aspectos éticos 
 
• Este estudio se realizó dentro de las normas éticas que tienen su principio en la última 
versión oficial de la declaración de Helsinki. 
• Cumplimiento de la Resolución 008430/1993 por el Ministerio de Salud de la República de 
Colombia: Respeto a la autonomía, dignidad y la protección de los derechos y el bienestar 
de los sujetos incluidos en el estudio. Se clasifica como Investigación sin riesgo 
• Todos los pacientes incluidos deben firmar de manera voluntaria el consentimiento 
informado.  
 
5.12.1 Confidencialidad 
• En todo momento se mantuvo la confidencialidad de la identidad de los pacientes  por 
parte de los investigadores,  y se aseguró que los datos sólo fueran usados con fines  
investigativos y sin revelar o vulnerar la identificación de los participantes. No se 
publicarán ni se darán a conocer datos de casos particulares.  
• Todos los autores declararon que no tienen ningún conflicto de interés.  
6 Aspectos administrativos 
 Cronograma 
 
ACTIVIDAD RESPONSABLE TIEMPO 
Planteamiento del problema AMC-CPM 1 mes 
Búsqueda literatura CPM-AMC 2 meses 
Revisión de historias clínicas, 
citas y revisión y realización 
de estudios radiológicos 
CMP-AMC 4 meses 
Realización de base de datos CPM-AMC 2 meses 
Análisis de base de datos CPM-AMC-NMG 2 meses 
Redacción de resultados CPM-AMC-NMG 1 mes 
Revisión de redacción de 
artículo 
JMA 2 meses 
Publicación CPM-AMC-NMG-JMA 3 meses 
 
 Recursos humanos 
• Recursos tecnológicos : SPSS (v.20, Chicago, IL) 
• Excel (Microsoft office 2010) 
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 Presupuestos 
Equipo humano…………………………………………………….. $60’000.000 
Papelería……………………………………..…………………………. $1’000.000 
Llamadas………………………………………….……………………….…$500.000 
Trasporte de pacientes……………………………………..……. $1’000.000 
Realización de estudios radiológicos faltantes………… $2’000.000 
Total……………………………………………………………………..…$64’500.000 
 
7 Resultados 
 Características clínicas y demográficas 
El 93,2% (41/44) de los pacientes con esclerosis sistémica eran mujeres. La media de la edad de 
inicio y la duración de la enfermedad fueron 45,4 (± 16,72) y 8,4 (± 7,46) respectivamente. El 
43,2% de los pacientes tenían extensión cutánea difusa, y el 18,2% había muerto en el momento 
en que la información fue recolectada. Las principales características demográficas y clínicas se 
resumen en la Tabla 5. 
 
Las manifestaciones clínicas más frecuentes fueron el fenómeno de Raynaud (97,7%), 
esclerodactilia (79,5%) y disfagia (59,1%). Los anticuerpos antinucleares estaban disponibles en 33 
pacientes, de los que 100% tenían ANA positivo (centromérica (36,4%) y moteado (33,3%)). El 
anticuerpo anti SCL-70 estaba disponible en 24 pacientes, de los cuales 6 (25%) fueron positivos. 
 
5 Tabla 5. Características clínicas y demográficas de los 44 pacientes con ES  
 Características     Media ± DE 
     Edad (años) 58,53 ± 13,44 
    Edad de inicio de ES (años)  45,52 ± 16,72 
    Duración de la enfermedad (años)  8,41 ± 7,46 
    Puntaje en criterios 2013 ACR/EULAR 16,24 ± 5,48 
Características sociodemográficas    n/N (%) 
Género femenino         41/44 (93,2) 
Antecedente de tabaquismo 17/44 (38,6) 
Muerto 8/44 (18,2)  
Exposición a tóxicos    25/44 (56,8) 
Extensión cutánea    % (n/N) 
Difusa                     19/44 (43,2) 
Limitada     25/44 (56,8) 
Manifestaciones clínicas    % (n/N) 
Fenómeno de Raynaud 43/44 (97,7) 
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Esclerodactilia 35/44 (79,5) 
Disfagia 26/44 (59,1) 
Hiperpigmentación 26/44 (59,1) 
Microstomia 24/44 (54,5) 
Disnea 22/44 (50) 
Hipopigmentación 21/44 (47,7) 
Engrosamiento de la piel hasta MCP 20/44 (44,5) 
Tols 20/44 (44,5) 
Calcinosis 19/44 (43,2) 
Alopecia 15/44(34,1) 
Puffy fingers 14/44 (31,8) 
Cicatricez en los pulpejos 14/44 (31,8) 
Comorbilidades n/N (%) 
*Enfermedad cardiovascular  25/44 (56,8) 
PAI 17/44 (38,6) 
Dislipidemia 15/44 (34,1) 
Aborto             5/41 (12,1) 
SAM 5/44 (11,4) 
Neoplasias 3/44 (6,8) 
Compromiso extracutáneo    % (n/N) 
    Pulmonar 34/44 (77,3) 
Anticuerpos    % (n/N) 
ANAS + 33/33 (100) 
Anticentrómero 12/33 (36,4) 
ANAs moteado 11/33 (33,3) 
Anti-topoisomerasa I  6/24 (25) 
ES: sclerosis sistémica; PAI: poliautoinmunidad; SAM: Síndrome autoimmune múltiple; *: hypertension, evento 
cerebrovascular, enfermedad arterial oclusiva, embolismo pulmonary, thrombosis venosa profunda y/o enfermedad 
coronaria; ANAs: anticuerpos antinucleares, Anti-Topoisomerase I: Scl-70. 
 
 
 Radiografía de tórax 
La radiografía de tórax estaba disponible en el 59% (26/44) de los pacientes, de las cuales el 57,7% 
(15/26) fue anormal. El hallazgo más frecuente fue cardiomegalia (53,3%), derrame pleural 
(33,3%) y patrón de vidrio esmerilado (33,3%). La enfermedad pulmonar intersticial (definida por 
la presencia de opacidades reticulares) se detectó en el 13,3% de los pacientes, hipertensión 
pulmonar en 46,7% y enfermedad de la vía aérea en el 26,7% (Tabla 6). 
 
6 Tabla 6. Hallazgos en la radiografía de tórax 
 
Radiografía de tórax n/N (%) 
Anormal 15/26 (57,7) 
Cardiomegalia  8/15 (53,3) 
Derrame pleural 5/15 (33,3) 
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Tomando como parámetro la tomografía de tórax, la sensibilidad calculada de la radiografía para 
detectar EPI (18,2%), hipertensión pulmonar (42,8%) y la enfermedad de la vía aérea (40%) fue 
baja, con una alta especificidad (100% para ILD, 91,7% para HP y 90,5% para enfermedad de la vía 
aérea). 
 
 
 Tomografía computarizada de alta resolución (TCAR) 
En el presente estudio el 90,9% (40/44) de los pacientes tenían una TCAR anormal. Los hallazgos 
más frecuentes fueron opacidades intralobulillares (45%), con la distribución basal y periférica, 
patron de "vidrio esmerilado" (40%) con distribución basal, pérdida de volumen de los lóbulos 
inferiores (40%) y “panal de abejas” (15%) con distribución basal. Se encontró una alta prevalencia 
de dilatación esofágica (90%). Los otros resultados se resumen en la Tabla 7. 
 
La presencia de patrón en vidrio esmerilado se asoció con antiSCL70 positivo (OR = 11,8; IC95%: 
1,23 a 113,2; p = 0,021 Φ), linfopenia (OR = 4,5; IC95%: 1,04 a 19,39; p = 0,037) y extensión 
cutánea difusa (OR = 3,5; IC95%: 1-12,7; p = 0,05). La extensión del patrón en vidrio esmerilado fue 
significativamente mayor en los pacientes con antiSCL 70 positivo (p = 0,038). 
 
La presencia de panal de abejas en la TCAR se asoció con extension cutánea difusa (p = 0,004 Φ), 
“puffy fingers” (OR = 16,11; IC95%: 1,66 a 156,5; p = 0,009 Φ), alopecia (OR = 14; IC95%: 1.45- 
134,8; p = 0,013 Φ), disnea (p = 0,021 Φ) y anti SCL 70 positivo (OR = 11,33; IC95%: 1,29 a 223,13; 
p = 0,035 Φ). La extensión de panal de abeja fue significativamente mayor en los pacientes con 
extension cutánea difusa (p = 0,003) y disnea (p = 0,009). 
 
El puntaje total de fibrosis fue significativamente mayor en los pacientes con extension cutánea 
difusa (p = 0,031) y significativamente menor en los pacientes con ACA positivo (p = 0,022). 
Los pacientes con enfermedad de la vía aérea tenían significativamente más úlceras digitales (OR = 
7,77; IC95%: 1,28-47,22; p = 0,025 Φ). 
7 Tabla 7. Hallazgos radiológicos en la TCAR 
TCAR n/N (%) 
Anormal 40/44 (90,9) 
Dilatación esofágica  36/40 (90) 
Opacidades intralobulillares 18/40 (45) 
Basal y periférica 10/18 (55,6) 
Bibasal 8/18 (44,4) 
Vidrio esmerilado 16/40 (40) 
Vidrio esmerilado 5/15 (33,3) 
Consolidación 4/15 (26,7) 
Opacidades reticulares 2/15 (13,3) 
Hipertensión pulmonar 7/15 (46,7) 
Arterial 4/7 (57,1) 
Venosa 3/7 (42,9) 
Enfermedad de la vía aérea 4/15 (26,7) 
Engrosamiento de las paredes bronquiales 4/4 (100) 
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Bibasal 10/16 (62,5) 
Basal y periférico 5/16 (31,3) 
Difuso 1/16 (6,3) 
Pérdida de volumen de los lobules inferiores 16/40 (40) 
Bronquiectasias de tracción  8/ 40 (20) 
Panal de abejas  6/40 (15) 
Bibasa 3/6 (50) 
Basal y periférico 2/6 (33,3) 
Periférico 1/6 (16,7) 
Empedrado 1/40 (2,5) 
Consolidación 1/40 (2,5) 
Engrosamiento de los septos interlobulillares 2/40 (5) 
Nódulos 3/40 (7,5) 
Aleatorios 2/3 (66,7) 
Centrilobulillares 1/3 (33,3) 
Caridomegalia 8/40 (20) 
Enfermedad de la vía aérea 7/40 (17,5) 
Bronquiectasias no asociadas a EPI 5/7 (71,4) 
Engrosamiento de las paredes bronquiales 2/7 (28,6) 
Patrón de “árbol en gemación” 2/7 (28,6) 
Derrame pleural 9/40 (22,5) 
Hipretensión pulmonar 20/40 (50) 
Arterial 17/20 (85) 
Venosa 3/20 (15) 
Linfadenopatias 7/44 (15,9) 
Enfisema 4/44 (9,1) 
Centrilobulillar 2/4 (50) 
Paraseptal 2/4 (50) 
TCAR: Tomografía computarizada de alta resolución;  EPI: enfermedad pulmonary intersticial 
 
 Dilatación esofágica 
Los pacientes con dilatación esofágica por TCAR tenían significativamente más disfagia (p = 0,03) y 
tos (p = 0,038). Se encontró mayor incidencia de la enfermedad coronaria y la hipertensión 
pulmonar en pacientes con dilatación esofágica, sin embargo, esta diferencia no fue significativa 
(Tabla 4). El diámetro de esófago fue significativamente mayor en los pacientes con anti SCL 70 
positivo (p = 0,039), linfopenia (p = 0,009), hipertensión arterial pulmonar por TCAR (p = 0,035), 
enfermedad de la vía aérea (p = 0,033) y bronquiolitis aspirativa (p = 0,009) (Tabla 8). Un diámetro 
esofágico mayor se correlacionó con un mayor puntaje en los criterios de la ACR 2013 / EULAR (r = 
0,369, p = 0,015) y títulos más elevados de antiSCL 70 (r = 0,523, p = 0,015). 
8 Table 8.  Características clínicas de los pacientes con ES con y sin dilatación esofágica.  
  
Dilatación 
esofágica, n/N (%) 
Sin dilatación 
esofágica, n/N (%) 
OR P value 
Extensión cutánea         
Difusa 16/36 (44,4) 3/8 (37,5) 1,33 (0,27-6,44) 1 Φ 
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Limitada 20/36 (55,6) 5/8 (62,5) 0,75 (0,15-3,62) 1 Φ 
Manifestaciones 
clínicas 
        
“Puffy fingers”  14/36 (38,9) 0/8 (0) 
 
0,041Φ 
Disfagia 24/36 (66,7%) 2/8 (25%) 6 (1,05-34,32) 0,048 Φ 
Tos 19/36 (52,8%) 1/8 (12,5%) 7,82 (0,871-70,26) 0,05 Φ 
ERGE 20/36 (55,6%) 3/8 (37,5%) 2,08 (0,43-10,1) 0,448 Φ 
Otros         
Enfermedad 
cardiovascular 
23/36 (63,9) 2/8 (25) 5,3 (093-30,2) 0,06 Φ 
HPA 16/36 (44,4%) 1/8 (12,5%) 5,6 (0,623-50,33) 0,125 Φ 
EPI 18/36 (50%) 3/8 (37,5) 1,67 (0,35-8,04) 0,701 Φ 
ERGE: enfermedad por reflujo gastroesofágico; HPA: hypertension pulmonar arterial; EPI: 
enfermedad pulmonary intersticial  
Φ Test exacto de Fisher. 
 
9 Tabla 9. Mediana del diámetro esofágico en pacientes con ES.  
Diámetro esofágico Mediana  P  Diferencia de medianas 
Manifestaciones clínicas       
Disfagia (+) 21 
0,037 5 
Disfagia (-)  16 
Laboratorios       
antiSCL 70 (+) 26,5 
0,021 9,5 
anti SCL 70 (-) 17 
Linfopenia (+) 20,5 
0,039 4,5 
Linfopenia (-) 16 
Otros       
Enfermedad coronaria (+) 25,5 
0,028 9 
Enfermedad coronaria (-) 16,5 
Compromiso pulmonar       
HPA (+) 22 
0,034 6 
HPA (-) 16 
Bronquiolitis aspirativa (+) 41 
0,025 23,5 
Bronquiolitis aspirativas (-) 17,5 
HPA: hypertension pulmonar arteiral. 
 
 EPI 
La presencia de EPI por TCAR se detectó en el 47,7% (21/44) de los pacientes. Los patrones 
radiológicos más frecuentes fueron NINE y cambios no específicos de la fibrosis pulmonar (tabla 
6). La presencia de ACA fue un factor de asociación opuesto para EPI (OR = 0,12; IC95%: 0,02 a 
0,71; p = 0,012). Los pacientes con tos tenían significativamente más EPI (OR = 3,71; IC95%: 1,06 a 
12,97; p = 0,039). 
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Los pacientes con patrón de NINE tenían más hipopigmentación (OR = 11; IC 95%: 1,22 a 99,26; p = 
0,019 Φ). No se encontraron diferencias significativas entre los pacientes con CNEFP vs no-CNEFP. 
El patrón de NIU se asoció con extension cutánea difusa (p = 0,011 Φ), disnea (p = 0,048Φ), 
alopecia (OR 10,18; IC 95%: 1,02 a 101,51; p = 0,039Φ) y disfagia (p = 0,048 Φ). 
10 Table 10. Patrones de EPI por TCAR 
Enfermedad pulmonar intersticial, n/N (%) 21/44 (47,7) 
Neumonía intersticial no específica 8/21 (38,1) 
Cambios no específicos de fibrosis pulmonar 8/21 (38,1) 
Neumonía intersticial usual 5/21 (23,8) 
Combinación de fibrosis pulmonar y enfisema 3/21 (14,3) 
 
 Hipertensión pulmonar 
La hipertensión pulmonar tuvo una prevalencia del 45,5% (20/44) por TCAR en el presente 
estudio, de los cuales la HPA fue el subgrupo más frecuente (17/20). No se encontraron 
diferencias significativas entre los pacientes con hipertensión pulmonar vs pacientes sin 
hipertensión pulmonar. 
 
 Otros diagnósticos por TCAR 
La enfermedad de la vía aérea se detectó en el 17,5% de los pacientes. Hubo una alta prevalencia 
de compromiso pericárdico (13,6%), embolia pulmonar (6,8%) y bronquiolitis aspirativa (4,5%) 
(tabla 5).  
 11 Table 11. Otros diagnósticos por TCAR de pacientes con ES 
Hallazgos  n/N (%) 
Compromiso pericárdico 6/44(13,6) 
Derrame pericárdico 4/6 (66.6) 
Engrosamiento pericárdico 2/6 (33.3) 
Embolismo pulmonar 3/44 (6,8) 
Agudo 2/3 (66,7) 
Crónico 1/3 (33,3) 
Bronquiolitis aspirativa 2/44 (4,5) 
Edema pulmonar 2/44 (4,5) 
Silicosis 1/44 (2,3) 
 
8 Discusión 
En el presente estudio la proporción de TCAR anormal fue alta (90,9%). La prevalencia de EPI e 
HPA por TCAR fue de 47,7% y 45,5% respectivamente. Los hallazgos radiológicos más frecuentes 
en TCAR fueron dilatación esofágica, opacidades intralobulillares, patrón de vidrio esmerilado y 
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pérdida de volumen de los lóbulos inferiores. La sensibilidad de la radiografía de tórax fue baja 
para la detección de ILD, HPA y la enfermedad de la vía aérea. 
La edad de inicio (45,52 ± 16,62) fue similar a la reportada en Europa [84], Estados Unidos [85], 
Canadá [86], LA [10] y meta análisis anteriores [87].  En cuanto a la distribución por género el 
93,2% de los pacientes con esclerosis sistémica fueron mujeres, similar a la reportada en el estudio 
colombiano anterior [27]. La extensión cutánea limitada fue el fenotipo más frecuente (56,8% 
frente a 43,2%). Las manifestaciones clínicas incluyen fenómeno de Raynaud (97,7%), 
esclerodactilia (79,5%), disfagia (59,1%), microstomia (54,1%), disnea (50%), tos (44,5%), alopecia 
(34,1%), “puffy fingers” y cicatrices en los pulpejos (31,8% respectivamente). 
 
La prevalencia de afectación pulmonar fue mayor (77,3%) a la reportada previamente en Colombia 
(de 22,9%[11] a 36% [27]), LA (de 11,1% [7] a 66,2 %[88]) y el resto de los países (de 9,8% en 
Irán [89] a 50,4% en Japón [90]). Estos resultados pueden atribuirse a que la mayoría de los 
pacientes fueron incluidos durante su estadía en el hospital, lo que sugiere etapa avanzada y 
mayor severidad de la enfermedad en los pacientes de nuestra cohorte. 
 
El compromiso intersticial fue la afectación pulmonar más frecuente por TCAR (47,7%). 
Prevalencia similares han sido reportados en los estudios de Mejía y cols. [12], Brasil [88] e Irán 
[89]. La presencia de EPI tenía una asociación opuesta con ACA positivo (p = 0,012), igual a lo 
reportado por Nihtyanova y cols. (P = 0,002) [21] y Hashimoto y cols. (P <0,0001) [90]. 
 
Los hallazgos de EPI en la TCAR en el presente estudio son: opacidades intralobulillares (45%), el 
patrón de “vidrio esmerilado” (40%), [asociado con antiSCL 70 (p = 0,021), linfopenia (p = 0,037) y 
dcSSc (p = 0,05)] , la pérdida de volumen de los lóbulos inferiores (40%), bronquiectasias de 
tracción (20%) y panal de abeja (15%) [asocia con dcSSc (p = 0,004), “puffy fingers” (p = 0,009), 
alopecia (p = 0,013), disnea ( p = 0,021) y antiSCL70 (p = 0.035)]. La prevalencia de estos hallazgos 
fue similar a la reportada por Demir et al. [41]. 
 
Las alteraciones radiológicas pueden configurar diferentes patrones de EPI. En esta cohorte el 
patrón de NINE y NIU fueron los más frecuentes, similar a lo reportado por Zompatori y cols. [69]. 
Los pacientes con NINE presentaron significativamente más hipopigmentación (p = 0,019), y el 
patrón de NIU se asoció significativamente con extensión cutánea difusa (p = 0,011), disnea (p = 
0,048), alopecia (p = 0,039) y disfagia (p = 0,048). La correlación entre los hallazgos en la 
TCAR/patrones y laboratorios/manifestaciones clínicas no se ha descrito en los últimos estudios.  
Las relaciones encontradas en nuestro estudios pueden sugerir que los pacientes con ES y mayor 
compromiso cutáneo (“puffy fingers”, alopecia) y afectación gastrointestinal (disfagia) presentan 
con mayor frecuencia alteraciones radiológicas específicas como vidrio esmerilado y patrón de 
NIU. 
 
La prevalencia de la HPA fue mayor (45,5%) a la informada anteriormente en Colombia[27], Brasil 
[88], Japón [90] y Turquía [41]. No se encontraron diferencias significativas entre los pacientes 
con HP vs aquellos sin HP. Lo anterior se podría explicar por el bajo tamaño de la muestra. 
 
Se ha descrito una correlación fuerte entre la dilatación esofágica por TCAR y la alteración de la 
motilidad esofágica [61]. En concordancia con otros estudios [91,92], en el presente estudio se 
encontró una alta prevalencia de dilatación esofágica por TCAR. Los pacientes con dilatación 
esofágica tenían significativamente más disfagia y tos. El diámetro esofágico fue mayor en los 
pacientes con manifestaciones clínicas (disfagia, enfermedad de la vía aérea, bronquiolitis 
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aspirativa, HPA) y laboratorios (positivas antiSCL 70, linfopenia) relacionados con peor pronóstico. 
El  diámetro esofágico también se correlacionó con un mayor puntaje en los criterios diagnósticos 
de 2013 ACR / EULAR. Otros estudios han encontrado asociación entre la dilatación esofágica y la 
presencia de panal de abeja en TCAR [51] y un pico más alto de hipertensión pulmonar arterial 
medido por ecocardiografía (p = 0,045) [93]. Kinuya et al. [94] encontró una correlación positiva 
entre la disfunción esofágica y la presencia de anticuerpos anti SCL 70 (p <0,05), similar a lo 
encontrado en este estudio, aunque hubo diferencia en el método de diagnóstico de afectación 
esofágica (Test de deglución múltiple con 99mTc vs TCAR). 
 
Estos datos sugieren que la medición del diámetro de esófago en TCAR, incluso en pacientes sin 
síntomas, puede ser utilizado como un marcador radiológico de la disfunción esófago y la 
morbilidad en ES. Por otra parte, la dilatación esofágica puede ser uno de los contribuyentes 
importantes al desarrollo de la EPI en pacientes con esclerosis sistémica [94,95]. Esto es apoyado 
por la teoría de la microaspiración de ácido y por la estimulación vagal secundaria al pH ácido, 
provocando broncoconstricción [96] y enfermedad parenquimatosa posteriormente. 
 
Se encontró una alta prevalencia de afectación pericárdica (13,6%) en concordancia con otros 
estudios (16.5%)[97][98][99]. El derrame pericárdico fue el hallazgo más frecuente, al igual que 
lo reportado previamente [100]. 
 
En el presente estudio la prevalencia de embolia pulmonar (6,8%) fue mayor que la reportada en 
la población general [101]. Estos datos sugieren que los pacientes con esclerosis sistémica tienen 
un mayor riesgo de embolia pulmonar. En el estudio de Chung WS, et al. se informó que los 
pacientes con ES tienen un riesgo de embolia pulmonar de 7,00 veces mayor que los pacientes 
control [102]. 
 
Dada la alta frecuencia de afectación pulmonar en la ES, con un diagnóstico tardío y alto impacto 
en la mortalidad en estos pacientes, cualquier contribución en su caracterización es esencial. A 
nuestro entender, es la única y primera descripción de las características detalladas de los 
hallazgos radiológicos en la enfermedad pulmonar de la ES en Colombia. 
 
9 Limitaciones 
Las limitaciones del presente estudio incluyen el pequeño tamaño de la muestra, la presencia de 
pocos hombres y la ausencia de disponibilidad de las pruebas de función pulmonar y anticuerpos 
en la totalidad de los pacientes.  
 
10 Conclusiones 
La prevalencia de la enfermedad pulmonar por esclerodermia en esta serie de casos de pacientes 
Colombianos es alta, y se encontró que hallazgos específicos en la TCAR se asociaron con variables 
clínicas y paraclínicas de peor pronóstico (antiSCL70 y linfopenia). El patrón radiológico de NIU fue 
el que se relacionó con un mayor número de variables clínicas de mal pronóstico (extensión 
cutánea difusa, alopecia y disfagia), lo cual no había sido descrito previamente y sugiere que la 
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presencia de este patrón debe sugerirnos un estadío avanzado de la enfermedad, con un peor 
pronóstico.  
 
La prevalencia de dilatación esofágica fue alta, y el análisis de estos pacientes evidenció que 
aquellos pacientes con variables clínicas de mal pronóstico, además, tenían un mayor diámetro 
esofágico. 
  
Estos resultados sugieren que el compromiso esofágico es una variable que aumenta la morbi-
mortalidad en pacientes con esclerodermia; sin embargo se necesitan otros estudios para analizar 
este supuesto.  
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1 Anexo 1. Consentimiento informado. 
 
 
 
 
 
 
 
Por medio del presente consentimiento, autorizo voluntariamente al equipo de trabajo del Centro de 
Estudio de Enfermedades Autoinmunes (CREA) que pertenece a la Universidad del Rosario y al 
Hospital Universitario Mayor-Mederi, a que utilice toda la información que se obtenga de mi 
condición clínica a lo largo de esta hospitalización, con fines de investigación. 
Esta información puede incluir: 
 Historias médicas 
 Resultados de exámenes de laboratorio 
 Imágenes diagnósticas (Radiología)  
 Histología (placas, láminas y bloques de patología)  
 Fotos 
Por medio de mi firma doy por entendido que toda la información proporcionada es de carácter 
absolutamente confidencial, de manera que solamente el grupo de atención clínica y de 
investigación tendrá acceso a estos datos.  
Por ningún motivo se divulgará esta información sin este consentimiento ni se revelará mis datos de 
información personal. Además autorizo a conservar de manera anónima el material proporcionado 
con la posibilidad de emplearla junto con los demás resultados para futuros análisis e  
investigaciones. 
 
Firma:              ____________________________ 
Nombre:          ____________________________ 
Identificación: ____________________________ 
 
 
 
 
CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA LA UTILIZACIÓN DE MATERIAL Y 
LA PARTICIPACIÓN EN TRABAJOS DE INVESTIGACIÓN EN 
ENFERMEDADES AUTOINMUNES 
Centro de Estudio de Enfermedades Autoinmunes CREA - Universidad del Rosario 
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Firma del Investigador: ______________________ 
Registro Médico:            ______________________ 
Fecha:   ______________________ 
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2 Anexo 2. Formulario de antecedentes y laboratorios.  
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3 Anexo 3. Formulario de criterios diagnósticos de esclerodermia. 
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4  Anexo 4. Formulario características clínicas de esclerodermia.  
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5 Anexo 5. Formulario de hallazgos radiológicos  
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